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Principales indications 
de la chirurgie et du catheterisme 
interventionnel dans les maladies 
cardiaques de I'enfant 


Le depistage precoce des cardiopathies et les progres intervenus 
dans les techniques chirurgicales, la reanimation pediatrique 
et le catheterisme interventionnel permettent de traiter la majorite 
des enfants avant I'age de 1 an. [.'amelioration du pronostic entraTne 
de fait une augmentation du nombre d'adultes « cardiaques congenitaux ». 


Veronique Gournay* 


L e traitement des cardiopathies congenitales a enor- 
mement progresse au cours des dernieres decennies, 
grace a Famelioration constante de la chirurgie, de la 
reanimation pediatrique et neonatale, du catheterisme 
interventionnel, et des techniques d’imagerie diagnos- 
tique (echographie, tomodensitometrie, imagerie par 
resonance magnetique [IRM]). 1 

II est desormais possible de corriger la plupart des mal- 
formations cardiaques dans les premieres annees de vie, 
et d’en ameliorer ainsi le pronostic a long terme. 

De fa^on deliberement non exhaustive, nous expose- 
rons ici les indications therapeutiques dans les cardiopa- 
thies les plus frequentes de I’enfant. 


SHUNTS GAUCHE-DROITE 


Communication interventriculaire 

La communication interventriculaire est de tres loin la 
cardiopathie malformative la plus frequente, et represente 
environ un tiers des cardiopathies congenitales. On en 
distingue 4 types, en fonction de la localisation anato- 
mique qui conditionne pour une large part revolution et 
les complications (fig. 1, tableau l). 2 En outre, on observe 
parfois des communications interventriculaires multiples 
situees dans une ou plusieurs subdivisions du septum 
interventriculaire. 


* Service de cardiologie pediatrique, hdpital de la Mere et de I'Enfant, 44000 Nantes. Courriel: veronique.gournay@chu-nantes.fr 
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MALADIES CARPIAQUES 


INDICATIONS DE LA CHIRURGIE ET DU CATHETERISME INTERVENT1QNNEL 


CIV infundibulaire 

CIV perimembraneuse 

CIV trabeculees 
CIV d'admission 



Ul'l'iill Differents types de communications 
interventriculaires (CIV) en fonction de leur localisation 
anatomique. 


Le traitement en est la fermeture, chirurgicale ou par 
catheterisme interventionnel. Dans Fimmense majorite 
des cas, on a recours a la chirurgie qui consiste, sous circu- 
lation extracorporelle, a fermer la dehiscence soit par 
suture directe en cas de petit shunt, soit a Faide d’un patch 
prothetique ou biologique. Cette chirurgie est maintenant 
a faible risque (mortalite inferieure a 1 % dans les com- 
munications interventriculaires isolees) 3 et le pronostic 
ulterieur est excellent 

Les indications chirurgicales de la communication 
interventriculaire (CIY) sont conditionnees par son 
retentissement clinique et hemo dynamique, directement 
lie a sa taille, mais aussi a sa localisation (tableau 2). 

- Lorsque la communication est tres large et entraine une 
hypertension arterielle pulmonaire de debit iso-syste- 
mique (CIY lib), la tolerance clinique est generalement 


mediocre. Le risque est Fevolution en 1 a 2 ans vers une 
maladie vasculaire pulmonaire obstructive irreversible 
avec une hypertension arterielle pulmonaire fixee 
(CIV III ou maladie d’Eisenmenger). Ce risque evolutif, 
allie a la mauvaise tolerance clinique, doit imperativement 
faire porter une indication de fermeture de la communica- 
tion avant l’age de 6 mois. 

- Les communications de taille plus moderee (CIV Ha) sont 
en general mieux tolerees et n’ont pas ou peu de retentis- 
sement sur les pressions pulmonaires (CIY « restrictive »). 
La tolerance clinique peut etre optimisee, si besoin est, 
par un traitement medical, et Findication de fermeture dif- 
feree de nombreuses annees, sans risque. Cette attitude a 
Favantage de permettre Fevolution vers la fermeture 
spontanee dans les cas les plus favorables. 

- Les communications de type III we sont plus accessibles a 
une fermeture chirurgicale et relevent de la transplanta- 
tion cardio-pulmonaire. En cas de doute sur le caractere 
fixe des resistances pulmonaires, on peut proposer un cer- 
clage de Fartere pulmonaire suivi d’une reevaluation 
hemo dynamique quelques mois ou annees plus tard. 

- Les communications interventriculaires infundibulaires 
sous-aortiques doivent etre fermees sans delai si une fuite 
aortique apparait, voire avant Fapparition de la fuite en cas 
de communication supracristale. 

- Les communications de tres petite taille (CIY I) sans reten- 
tissement hemo dynamique ne relevent pas de la chirurgie 
et necessitent simplement une prophylaxie contre Fendo- 
cardite d’Osler et une surveillance echographique. 

- En cas de communications difficilement accessibles a une cure 
chirurgicale d’emblee (CIY multiples en « fromage de 
gruyere », large CIV musculaire apexienne), il faut prati- 
quer un cerclage palliatif de Fartere pulmonaire pour pro- 
teger les poumons de Fhypertension arterielle pulmonaire 
en attendant la cure complete. 


Classification des CIV en fonction de leur localisation anatomique 


TYPE 

LOCALISATION 

FREQUENCE 

EVOLUTION SPONTANEE 

1 Perimembraneuse 

Jonction des septums d'admission, 
infundibulaire et musculaire 

75 % des CIV apres 1 an 

Fermeture spontanee possible en quelques 
annees (si taille moderee) par formation 
d'un anevrisme a partir de la valve septale 
de la tricuspide 

1 Musculaire 

Septum trabecule 

Tres frequente chez le nourrisson 

Fermeture spontanee tres frequente 
si petite taille 

1 Infundibulaire 

Juste sous les valves aortique 
et pulmonaire 

Rare 

Fermeture spontanee exceptionnelle 

Risque d'apparition d'une insuffisance 
aortique (syndrome de Pezzi-Laubry) 

1 CIV d'admission 

Au contact des valves 
auriculo-ventriculaires 

Forme isolee non associee 
a un CAV complet: rare 

Fermeture spontanee rare, mais possible 
par formation d'un anevrisme a partir 
de la valve septale de la tricuspide 


Tableau 1 


CIV: communication interventriculaire; CAV: canal atrio-ventriculaire. 
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Classification des CIV en fonction de leur retentissement hemodynamique 


TYPE 

CLINIQUE 

RETENTISSEMENT 

HEMODYNAMIQUE 

INDICATION 

THERAPEUTIQUE 

1 CIV type 1 

Bonne tolerance 

Pressions pulmonaires normales 

Prophylaxie anti-oslerienne 

1 CIV lla 

Hypotrophie et insuffisance 
cardiaque moderees 

Hypertension arterielle pulmonaire 
infrasystemique 

Traitement medical 

Fermeture chirurgicale apres 2 ans 
si pas de fermeture spontanee 

1 CIV lib 

Hypotrophie et insuffisance 
cardiaque severes 

Hypertension arterielle pulmonaire 
isosystemique 

Fermeture chirurgicale avant 6 mois 

1 CIV III = Eisenmenger 

Cyanose a I'effort puis de repos, 
insuffisance cardiaque droite, 
hemoptysie 

Hypertension arterielle pulmonaire 
fixee 

Transplantation cardio-pulmonaire, 
eventuellement precedee d'un cerclage 
« test » de I'artere pulmonaire 

1 CIV IV = « Fallot rose » 

Bonne tolerance 

Stenose infundibulo-pulmonaire 
protectrice 

Pressions pulmonaires normales 

Fermeture chirurgicale et resection 
de I'obstacle pulmonaire vers I'age 
de 2 ans 


Tableau 2 


CIV: communication interventriculaire. 


La fermeture des communications interventriculaire s 
par catheterisme interventionnel est beaucoup plus 
recente, et ses indications sont encore limitees : fermeture 
de communication residuelle apres chirurgie, localisation 
musculaire apicale difficilement accessible au chirurgien. 

Canal atrio-ventriculaire 

Le canal atrio-ventriculaire est une cardiopathie obser- 
vee avec une frequence particulierement elevee (environ 
65 %) chez Fenfant atteint de trisomie 21. Par ailleurs, il 
represente 5 % des cardiopathies congenitales. 

Sur le plan anatomique, il comporte dans sa forme 
complete une communication interauriculaire de type 
ostium primum, un orifice et une valve auriculo-ventricu- 
laire communs, une fente mitrale, et une communication 
interventriculaire d’admission. Dans sa forme partielle, il y 
a deux orifices auriculo-ventriculaires distincts et pas de 
communication interventriculaire. 

La physiopathologie de la forme complete du canal 
atrio-ventriculaire est celle d’un gros shunt gauche-droite 
avec surcharge vasculaire pulmonaire et hypertension 
arterielle pulmonaire de degre variable en fonction de la 
taille de la communication interventriculaire. La 
defaillance cardiaque est en general precoce, et le risque 
devolution vers une maladie d’Eisenmenger est plus 
rapide qu’en cas de communication interventriculaire 
simple, particulierement chez Fenfant trisomique 21. 

Les patients ayant une forme partielle se comportent 
comme s’ils etaient atteints d’une simple communication 
interauriculaire, et Fhypertension arterielle pulmonaire 
reste habituellement moderee. 

La reparation chirurgicale du canal atrio-ventriculaire, 
faite sous circulation extracorporelle, consiste a fermer 
par patch la communication interventriculaire et la com- 


munication interauriculaire, et a suturer la fente mitrale. 
En raison du trajet du tissu de conduction auriculo-ven- 
triculaire situe dans le septum d’admission, il n’est pas 
exceptionnel d’observer un bloc auriculo-ventriculaire 
temporaire ou definitif apres cette chirurgie. La mortalite 
chirurgicale est de 10 a 15 °/o. 4 Le pronostic apres cure 
complete est generalement bon, mais le taux de 20 % de 
reinterventions a 10 ans pour anomalie mitrale, fuite, ou 
plus rarement stenose, n’est pas negligeable. 5 

Les indications chirurgicales du canal atrio-ventricu- 
laire sont faites en fonction de la forme anatomique et du 
degre d’hypertension arterielle pulmonaire. Les formes 
completes avec volumineux shunt interventriculaire et 
hypertension arterielle pulmonaire doivent beneficier 
d’une cure complete systematique vers 3 mois, au plus tard 
6 mois. Les formes partielles avec hypertension arterielle 
moderee sont reparees plus tardivement vers 3 ou 4 ans. 

Communication interauriculaire 

Deux fois plus frequente chez la hlle que chez le gar- 
gon, la communication interauriculaire represente 8 % de 
l’ensemble des cardiopathies malformatives. Elle entraine 
un shunt gauche-droite auriculaire responsable d’une 
surcharge volumetrique du ventricule droit et d’une sur- 
charge vasculaire pulmonaire. Le volume du shunt est 
determine par la compliance du ventricule droit, elle- 
meme influencee par le niveau des resistances vasculaires 
pulmonaires qui decroissent progressivement pendant la 
premiere annee de vie. En consequence, le shunt inter- 
auriculaire, minime en periode neonatale, n’augmente 
que tres progressivement. L’hypertension arterielle pul- 
monaire est tres moderee dans l’enfance, mais elle peut 
devenir plus severe et evoluer vers une maladie d’Einsen- 
menger a partir de 30-40 ans. 
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MALADIES CARDIAQUES DE L'ENFANT INDICATIONS DE LA CHIRURGIE ET DU CATH ETERISME I NTERVENTIQN N EL 


La communication interauriculaire est done une car- 
diopathie generalement bien toleree, entrainant peu ou 
pas de signes fonctionnels. Le diagnostic est d’ailleurs 
souvent retarde jusqu’a Fage prescolaire ou scolaire a l’oc- 
casion du bilan d’un souffle. 

La communication interauriculaire peut etre fermee 
soit chirurgicalement, soit par catheterisme intervention- 
nel. La fermeture chirurgicale se fait en circulation extra- 
corporelle, par sternotomie mediane ou thoracotomie 
posterolaterale droite sous-mammaire apres la puberte 
chez la fille. La mortalite chirurgicale est extremement fai- 
ble (moins de 1 %). La fermeture par catheterisme inter- 
ventionnel est maintenant une possibility tres interessante 
( v . page 631). 

Les indications de fermeture sont faites en fonction de 
la tolerance et du debit du shunt, apprecies par le degre 
de dilatation du ventricule droit en echographie. Une 
communication interauriculaire mal toleree doit etre fer- 
mee chirurgicalement quel que soit Fage. Une large com- 
munication bien toleree, mais entramant une dilatation 
importante du ventricule droit, doit etre fermee chirurgi- 
calement vers Fage de 5 ans. Lorsque le retentissement 
sur le ventricule droit est moins important, la fermeture 
de la communication interauriculaire par thoracotomie 
anterolaterale droite peut etre differee dans un but esthe- 
tique chez la bile jusqu’a la bn de la pousse mammaire. 

Canal arteriel persistant 

Le canal arteriel persistant represente 7 % de l’ensem- 
ble des cardiopathies congenitales. En dehors de cette 
cause « malformative », le retard de fermeture du canal 
arteriel est une complication relabvement frequente de la 
prematurite, dont il aggrave la morbidite et la mortalite. 
Persistance d’une communication physiologique foetale 
entre l’aorte et l’artere pulmonaire, le canal arteriel 
entrame un shunt gauche-droite dont Fampleur depend, 
d’une part de sa taille, et d’autre part du niveau des resis- 
tances arterielles pulmonaires. En cas de gros shunt, on 
observe des signes de defaillance cardiaque precoces. 



L'amelioration des techniques en chirurgie et en reanimation 
pediatrique permet de traiter les cardiopathies 
chez la majorite des patients avant Fage de 1 an. 

•> Le catheterisme interventionnel, en plein essor, prend 
une place grandissante dans le traitement des cardiopathies 
de I'enfant, soit en remplacement, soit en complement 
de la chirurgie dans les cardiopathies complexes. 

•) L'une des consequences de l'amelioration globale du pronostic 
des cardiopathies congenitales est I'accroissement 
de la population des patients dits « cardiaques congenitaux » 
adultes. 


volontiers accompagnes de troubles respiratoires. L’evo- 
lution vers une hypertension arterielle pulmonaire bxee 
est possible en 6 a 9 mois. Les petits canaux arteriels sont, 
en revanche, parfaitement bien toleres, et leur principal 
risque evolutif est l’endocardite. 

Le canal arteriel peut etre traite medicalement, chirur- 
gicalement, ou par catheterisme intervendonnel. 

Le traitement medical par des inhibiteurs de la cyclo- 
oxygenase (indometacine, ou plus recemment ibupro- 
fene) n’est efhcace que chez le nouveau-ne premature, 
dont le canal arteriel est particulierement sensible aux 
prostaglandines. Les indications chirurgicales dans cette 
population sont reservees aux 30 % d’echecs et aux 
contre-indications du traitement medical (insuffisance 
renale, enterocolite ulcero-necrosante). 

Le traitement chirurgical du canal arteriel, a tres faible 
risque, consiste en une fermeture par section-suture ou 
pose de clips par thoracotomie laterale gauche. Au-dela de 
la periode neonatale, la chirurgie peut aussi etre faite par 
thoracoscopie. 

Enbn, la fermeture est possible par catheterisme inter- 
venbonnel (v. page 631). 

Les indications sont posees en fonction de Fage et de la 
tolerance. Le canal arteriel mal tolere avec hypertension 
arterielle pulmonaire du nourrisson doit etre traite chirur- 
gicalement immediatement apres la periode neonatale. Le 
canal arteriel sans hypertension arterielle pulmonaire est 
traite a partir de 1 an. Dans cette indication, le traitement 
de premiere intention a l’heure actuelle est le cathete- 
risme intervendonnel. 

OBSTACLES GAUCHES 


Coarctation de I'aorte 

Obstacle gauche le plus frequent, la coarctation repre- 
sente 5 a 10 % des cardiopathies congenitales. L’obstacle, 
situe sur l’isthme aortique en regard de l’abouchement du 
canal arteriel, ne se complete qu’a la fermeture de celui-ci, 
ce qui explique la difhculte du diagnostic dans les pre- 
miers jours de vie. La coarctation est frequemment asso- 
ciee a d’autres anomalies du coeur gauche a minima 
(bicuspidie aortique, retrecissement mitral peu serre). La 
tolerance clinique est determinee par la fonction du ven- 
tricule gauche, dont la capacite d’adaptation depend de la 
severite de l’obstacle, de sa rapidite de constitution, et de 
la maturite du myocarde (tableau 3). 

Le traitement de la coarctation est chirurgical et 
consiste en une resection-anastomose termino-terminale 
de l’obstacle isthmique, eventuellement associee a un 
geste d’elargissement de l’arche aortique en cas d’hypo- 
plasie associee (bg. 2). Ce geste est pratique par thoraco- 
tomie posterolaterale gauche sans circulation extracor- 
porelle. Neanmoins, en cas d’hypoplasie severe et 
etendue de l’arche aortique, un abord par sternotomie et 
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Formes cliniques de la coarctation de l’aorte 


FORME CLINIQUE 

RAPIDITE D'APPARITION 

DES SYMPTOMES 

RETENTISSEMENT 

SUR LE VENTRICULE GAUCHE 

1 Collapsus neonatal 

Quelques heures 

Dilatation moderee 

Hypokinesie severe 

1 Defaillance cardiaque progressive 

Quelques semaines a quelques mois 

Dilatation severe 

du nourrisson 


Hypokinesie variable 

1 Hypertension arterielle isolee 

Quelques mois a quelques annees 

Pas de dilatation 

Hypertrophie concentrique 

Normo- voire hyperkinesie 


Tableau 3 



GKQ Differentes techniques chirurgicales de cure 
de coarctation. 

2A: resection-anastomose termino-terminale simple. 

2B: anastomose termino-terminale associee a un geste 
d'elargissement de I'arche aortigue. 

2C: anastomose termino-terminale associee a un geste 
d'elargissement de I'arche aortigue par un flap sous-clavier 
selon la technigue de Waldhausen. 


une circulation extracorporelle, voire un arret circulatoire, 
peuvent exceptionnellement s’averer necessaires. La mor- 
talite chirurgicale est tres faible, en dehors des formes 
decompensees de la periode neonatale oil elle avoisine 
10 %. 6 Les complications les plus frequentes a long terme 
sont la recoarctation, l’hypertension arterielle residuelle, 
et la survenue d’anevrisme aortique. Le risque de recoarc- 
tation est d’autant plus eleve que Fenfant etait jeune lors 
de la chirurgie. L’hypertension arterielle residuelle peut 
etre observee, meme en Fabsence d’obstacle residuel, 
d’autant plus frequemment que la cure a ete tardive. 7 

L’indication chirurgicale est posee en fonction de la 
tolerance. En cas de signes d’insuffisance cardiaque et/ ou 
de dysfonction ventriculaire gauche, la chirurgie doit etre 
pratiquee rapidement, eventuellement precedee d’une 
breve periode de reanimation dans les formes neonatales 
decompensees. Apres chirurgie, la fonction ventriculaire 
gauche se normalise generalement en quelques semaines. 
En cas d’hypertension arterielle superieure ou egale a 
150 mmHg de systolique, Findication chirurgicale doit 
egalement etre posee rapidement, car le traitement medi- 
cal classique est peu efficace, voire deletere (risque d’in- 
suffisance renale). L’hypertension arterielle devenant irre- 
versible apres quelques annees devolution, il faut 
souligner l’importance du depistage de la coarctation, en 
prenatal par la constatation d’une asymetrie ventriculaire 
aux depens du ventricule gauche, et en postnatal par la 
palpation systematique des pouls femoraux quel que soit 
l’age de Fenfant. 

En Fabsence de signes d’insuffisance cardiaque et d’hy- 
pertension arterielle severe, la chirurgie est pratiquee de 
fagon elective entre 3 et 6 mois, ou des le diagnostic si 
celui-ci est plus tardif. 

L’angioplastie percutanee, alternative a la chirurgie, est 
actuellement le traitement de choix des recoarctations du 
jeune enfant apres chirurgie, au-dela de l’age de 1 an pour 
limiter le risque de thrombose arterielle. 8 Associee a la 
mise en place d’une endoprothese, l’angioplastie peut 
aussi etre discutee dans les formes natives du grand 
enfant et de l’adulte (v. page 631). 
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MALADIES CARPIAQUES 


INDICATIONS DE LA CHIRURGIE ET DU CATHETERISME INTERVENTIONNE.L 


Stenose valvulaire aortique 

Plus rare que la coarctation (5 % des cardiopathies 
congenitales), la stenose valvulaire aortique est le plus sou- 
vent formee par une fusion commissurale sur une valve bi- 
ou tricuspide. Cette cardiopathie est, en regie generale, 
bien toleree. Neanmoins, une defaillance ventriculaire 
gauche accompagnee d’ischemie myocardique peut s ’ins- 
taller rapidement au cours des periodes de grande crois- 
sance (nouveau-ne, nourrisson, adolescence), entramant 
un risque de decompensation cardiaque brutale, voire de 
mort subite. Une surveillance tres reguliere des patients 
par echodoppler et, des que possible, par des epreuves 
d’effort, est imperative afin de poser l’indication d’une 
levee de l’obstacle avant l’apparition d’une dysfonction 
ventriculaire gauche parfois irreversible. 

La levee de l’obstacle est possible, soit par commissu- 
rotomie chirurgicale sous circulation extracorporelle, soit 
par valvuloplastie percutanee. En raison des risques d’in- 
suffisance aortique lies a cette derniere technique, la plu- 
part des equipes la pratiquent uniquement en cas d’ex- 
treme urgence avec ischemie myocardique (formes 
essentiellement neonatales), ou avant un remplacement 
valvulaire prevu, dans l’espoir de pouvoir retarder ce der- 
nier si le resultat de la valvuloplastie est satisfaisant. 

Par ailleurs, la valvuloplastie, comme la commissuroto- 
mie, sont toutes deux des gestes palliatifs. A terme, un 
remplacement de la valve aortique est toujours necessaire, 
soit par une valve mecanique, soit par une homogreffe, ou 
encore par une autogreffe de la valve pulmonaire en posi- 
tion aortique (intervention de Ross). Actuellement, l’in- 
tervention de Ross est preferee, notamment chez le jeune 
enfant, car elle permet d’eviter les anticoagulants et auto- 
rise une croissance de la valve. 

Les indications sont guidees par la tolerance clinique et 
le gradient transvalvulaire mesure par echodoppler. Tout 
patient atteint de stenose valvulaire aortique symptoma- 
tique (insuffisance cardiaque, angor ou malaise d’effort, 
ischemie myocardique a l’epreuve d’effort) doit etre opere 
sans delai. Chez le patient asymptomatique avec test d’ef- 
fort normal, la chirurgie est indiquee des que le gradient 
transvalvulaire moyen de repos est superieur ou egal a 
50 mm I Ig. 

CARDIOPATHIES CYANOGENES 


Tetraloqie de Fallot 

Cardiopathie cyanogene la plus frequente apres 1 an, 
elle represente 6 a 8 % des cardiopathies malformatives. 
Anatomiquement, elle associe une stenose infundibulo- 
valvulaire pulmonaire, une large communication inter- 
ventriculaire sous-aortique, une dextroposition de l’aorte 
et une hypertrophie ventriculaire droite. Cette malforma- 
tion entraine un shunt droite-gauche ventriculaire 


responsable d’une cyanose d’intensite variable, determi- 
nee par la gravite de la stenose pulmonaire et le degre 
d’hypoplasie des arteres pulmonaires. Avec l’aggravation 
de la stenose pulmonaire, rarement serree des la periode 
neonatale, la cyanose s’accentue au til des mois et peut 
meme evoluer vers un mode paroxystique avec l’appari- 
tion de malaises anoxiques. 

La cure complete chirurgicale de la tetralogie de Fallot 
consiste, sous circulation extracorporelle, a fermer la com- 
munication interventriculaire et a elargir la voie d’ejection 
du ventricule droit, par resection de l’hypertrophie mus- 
culaire infundibulaire et mise en place d’un patch d’elar- 
gissement s’etendant, si necessaire sur l’anneau pulmo- 
naire, voire jusqu’a la bifurcation des arteres pulmonaires. 
Le pronostic et les resultats de la chirurgie sont condition- 
nes en grande partie par le developpement de l’arbre arte- 
riel pulmonaire. En dehors des formes severes avec hypo- 
plasie et/ ou stenoses multiples des arteres pulmonaires, le 
pronostic est generalement bon avec un taux de succes de 
plus de 95 °/o. 9 ’ 10 A long terme, la principale complication 
est la fuite pulmonaire, qui, lorsqu’elle est de haut grade, 
entraine une dysfonction ventriculaire droite et des trou- 
bles du lythme ventriculaire, responsables des 5 % de cas 
de mort subite tardive. 9 Le sacrifice de la valve pulmo- 
naire lors de la chirurgie initiale est le principal facteur de 
risque de fuite pulmonaire a long terme. 11 

Chez un patient peu symptomatique, la cure complete 
est pratiquee de fa^on elective entre 6 mois et 1 an. Chez 
un patient symptomatique (cyanose profonde, ou a for- 
tiori survenue de malaises anoxiques), elle est indiquee 
des le diagnostic quel que soit l’age. 

En cas de contre-indication temporaire ou definitive a 
la cure complete, on peut proposer une intervention pal- 
liative de Blalock-Taussig (v. infra X ou une valvuloplastie 
pulmonaire percutanee, notamment si la stenose pulmo- 
naire est essentiellement valvulaire. 

Transposition des gros vaisseaux 

Cardiopathie cyanogene la plus frequente de la 
periode neonatale, elle represente environ 5 % de l’en- 
semble des cardiopathies congenitales. Elle est definie par 
une double anomalie de connexion entre le ventricule 
droit et l’aorte d’une part, et entre le ventricule gauche et 
l’artere pulmonaire d’autre part. L’association, frequente, a 
une communication interventriculaire ameliore la tole- 
rance en permettant d’accroitre les echanges sanguins 
entre les deux circulations, indispensables a la survie. 
Lorsqu’il n’y pas de communication interventriculaire, ces 
echanges se font par les shunts foetaux que sont le canal 
arteriel et le foramen ovale. Ceux-ci ayant tendance a se 
fermer spontanement dans les heures qui suivent la nais- 
sance, la transposition des gros vaisseaux se traduit par 
une cyanose intense, refractaire, isolee, d’apparition pre- 
coce. La survie de l’enfant est possible dans un premier 
temps grace au retablissement rapide de la permeabilite 
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•4 Les indications therapeutiques sont posees apres avoir 
precise les caracteristiques anatomiques et hemodynamiques 
de la malformation grace a I'echographie, au catheterisme 
cardiaque et, maintenant, a la tomodensitometrie. 

•4 La detection precoce des cardiopathies est un facteur 
pronostique majeur. 

*4 Tout shunt gauche-droite avec hypertension arterielle 
pulmonaire doit etre opere avant I'age de 6 mois. 

*4 Une cardiopathie obstructive gauche avec alteration 

de la fonction ventriculaire gauche et une tetralogie de Fallot 
avec cyanose severe, ou a fortiori avec malaises anoxiques, 
constituent des urgences chirurgicales. 

-4 La chirurgie cardiaque et le catheterisme interventionnel 
chez le jeune enfant sont des activites hautement specialises 
qui doivent etre pratiquees dans des centres regroupant 
les competences et le plateau technique d'imagerie necessaires. 

des shunts foetaux : septostomie atriale de Rashkind par 
voie percutanee et perfusion de prostaglandines pour 
rouvrir le canal arteriel. Ces manoeuvres justifient la pro- 
grammation de la naissance dans un centre de cardio- 
pediatrie en cas de diagnostic prenatal de transposition 
des gros vaisseaux. Ensuite, le traitement chirurgical sous 
circulation extracorporelle consiste en une detransposi- 
tion des gros vaisseaux associee a un repositionnement 
des coronaires, appelee switch arteriel. Cette chirurgie doit 
imperativement etre pratiquee dans le premier mois de 
vie. En effet, au-dela de cette periocle, le ventricule gauche 
n’est plus apte a assurer sa fonction de ventricule syste- 
mique. La mortalite operatoire, de moins de 5 %, est 
essentiellement liee aux complications coronaires. A long 
terme, les resultats sont excellents, en dehors de quelques 
rares cas d "occlusion coronaire tardive. Le switch arteriel, 
associe le cas echeant a une fermeture de la communica- 
tion interventriculaire, constitue done le traitement de 
choix de la transposition des gros vaisseaux. 12 L’ancienne 
technique de correction a l’etage atrial (intervention de 
type Mustard ou Senning) est aujourd’hui pratiquement 
abandonnee en raison de son inconvenient majeur, qui 
etait, outre les complications rythmiques, de laisser le ven- 
tricule droit en position systemique, entraihant a long 
terme un risque de dysfonction ventriculaire droite et/ ou 
une fuite tricuspide. 13 

INTERVENTIONS PALLIATIVES 


Ces interventions sont indiquees dans deux situations. 
D’abord, la difficulte annoncee d’une chirurgie repara- 
trice possible mais perilleuse. II est alors parfois preferable 
de la differer de quelques mois ou de quelques annees, 
jusqu’a ce que la croissance de Fenfant et/ou Fevolution 


naturelle de la cardiopathie (p. ex. fermeture spontanee 
de communications interventriculaires multiples, crois- 
sance d’arteres pulmonaires hypoplasiques) rendent la 
chirurgie plus aisee. Ensuite, Finaccessibilite definitive de 
la cardiopathie a une chirurgie reparatrice, due a sa com- 
plexity. C’est le cas en particulier de toutes les cardiopa- 
thies univentriculaires. 

On peut decrire trois types de chirurgie cardiaque pal- 
liative. La premiere, le cerclage de Fartere pulmonaire, vise 
a diminuer le debit sanguin pulmonaire pour limiter l’hy- 
pertension arterielle pulmonaire dans les gros shunts gau- 
che-droite. Les deux autres types de chirurgie palliative 
(Blalock-Taussig, anastomose cavo-pulmonaire) visent au 
contraire a augmenter le debit sanguin pulmonaire. Le 
shunt de Blalock-Taussig, shunt arteriel entre une branche 
de Faorte et une branche de Fartere pulmonaire par mise 
en place d’une prothese vasculaire, constitue une etape 
palliative transitoire realisable des la periode neonatale. En 
revanche, la realisation d’une anastomose cavo-pulmo- 
naire necessite d’attendre que les resistances arterielles 
pulmonaires aient baisse a leur niveau minimal pour facili- 
ter l’ecoulement d’un flux veineux non pulse vers une cir- 
culation de type arteriel. En pratique, une anastomose 
cavo-pulmonaire est le plus souvent pratiquee en deux 
temps : le premier temps (entre 6 et 12 mois) consiste a 
anastomoser la veine cave superieure et Fartere pulmo- 
naire droite ; le second temps, quelques annees plus tard, 
consiste a anastomoser la veine cave inferieure a la circula- 
tion pulmonaire par l’intermediaire d’un conduit intra- ou 
extracardiaque. L’objectif de cette chirurgie est de retablir, 
a defaut d’une reparation anatomique, un schema circula- 
toire normal « en serie », et de permettre une survie pro- 
longee avec une limitation fonctionnelle moderee. Cette 
chirurgie constitue l’intervention palliative ultime de tou- 
tes les cardiopathies univentriculaires. 

CONCLUSION 


Dans les maladies cardiaques de Fenfant, les decisions the- 
rapeutiques reposent sur une discussion collegiale entre le 
cardiopediatre, le chirurgien et le specialiste du cathete- 
risme, analysant au cas par cas l’anatomie et le retentisse- 
ment hemodynamique de la cardiopathie, etablis avec pre- 
cision. Le role du praticien est primordial en termes de 
depistage. En effet, la precocite desormais possible du trai- 
tement est un facteur pronostique essentiel. Par ailleurs, les 
progres des traitements ont pour consequence l’arrivee 
d’un nombre croissant de patients a l’adolescence, puis a 
I’age adulte. Les nouveaux defis pour le praticien en car- 
diologie pediatrique sont done l’evaluation et la prise en 
charge du retentissement extracardiaque a long terme des 
cardiopathies et de leur traitement (difficultes d’apprentis- 
sage, syndrome d’hyperactivite) 14 ainsi que la prevention 
et le depistage des pathologies cardiovasculaires de type 
« adulte » (hypertension arterielle, atherosclerose). 
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MALADIES CARPIAQUES 


INDICATIONS DE LA CHIRURGIE ET DU CATHETERISME INTERVENTIONNEL 


SUMMARY Main indications of cardiac surgery and interventional catheterisation in pediatric cardiac diseases 

Although prospective randomized studies about congenital heart diseases in children are virtually non existent, partly due to methodological difficulties 
related to the scarcity and the heterogeneity of patients with these rare diseases, general agreement has been reached concerning the indications for 
treating, and thus approaches to the management of most congenital heart diseases do not differ significantly between centres. Advances in surgical 
technigues are tremendous, allowing repair of complex diseases in younger and younger children with constantly improving survival. However, long- 
term follow-up of these seemingly cured survivors of heart surgery within infancy is a crucial point. 

Rev Prat 2006; 56 : 623-30 


RESUME Principales indications de la chirurgie et du catheterisme interventionnel dans les maladies 
cardiagues de Tenfant 

Pour la plupart des cardiopathies, I'indication du type de traitement fait I'objet d'un consensus et ne differe pas fondamentalement d'une eguipe a I'autre, 
meme si elle ne repose guasiment jamais sur des etudes randomisees prospectives, difficilement realisables en raison du faible nombre et de 
I'heterogeneite des patients dans ces pathologies rares. Les resultats sont en progres constants, permettant des traitements de plus en plus precoces 
avec des taux de survie de plus en plus eleves. Neanmoins, le suivi a long terme de ces patients operes tres jeunes et en apparence gueris est primordial. 
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Maladies cardiaques de I’enfant: le repertoire 


SOCIETES, ASSOCIATIONS, SITES... 

www.ancc.asso.fr 

Le site de I'Association nationale 
des cardiaques congenitaux pro- 
pose sur sa premiere page les 
menus classiques (cardiologie, vie 
quotidienne, actualites, ('asso- 
ciation, etc.). Vous pouvez egalement 
choisir I'antenne regionale de votre 
choix. Vous pouvez aussi visiter la Boo- 
tiketik et y faire quelques achats, une 
partie du montant de votre achat est 
reverse a I'association de votre choix. 


http://clubenfantcardiaque.free.fr 

Vous ne connaissez pas Helene et Ber- 
nadette? Allez vite sur leur site! Elies 
ont monte ce site en 2001. II est tres 
bien documents, propose de nombreux 
conseils, des liens, des informations... de 
vraies pros ! C'est sur leur site que nous 
avons enfin trouve des schemas (importe 
du Canada, il est vrai [v. infra]) recapi- 
tulant les differentes malformations... 

www.cardioped.org 

Sur ce site canadien, le cceur normal est 
schematise et explique. Les neuf families 



de malformations cardiaques sont a leur 
tour expliquees: un schema, les asso- 
ciations, la conduite a tenir... C'est court 
et clair. 



www.sparadrap.org 

Ce site fourmille de 
bons conseils etde 
bonnes idees, de 
fiches, d'adresses 
pour les enfantsma- 
lades ou hospitalises. Sur la page d'accueil, 
trois modes d'acces: enfants, parents et 
professionnels. A vous de choisir! 
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